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  선천성 Long QT syndrome (LQTS)은 심전도상 교정 QT 
간격(QTc)이 440 ms 이상 연장되어 있는 극히 드문 질환으
로 육체적이나 정신적 스트레스시 심실성 부정맥에 따른 
실신이 반복되거나 심하면 사망할 수도 있다.1) LQTS에는 
선천성 난청이 동반되기도 하며(Jervell과 Lange-Nielson 증후
군)2) 다른 신체적 기형이 동반되기도 한다(Romano-Ward 증
후군).3) 이 증후군은 실신 빈도에 따라 질환의 심각성이 평
가되는데 독립적인 위험인자들로 여성, 선천성 난청의 동
반, 실신의 과거력 및 악성 심실성 빈맥이 있다. 이 질환은 
치료를 받지 않을 경우 악성 부정맥으로 인한 사망률이 매
우 높으며 torsades de pointes이 발생한 경우엔 심실제세동
기에도 잘 반응하지 않는다.4,5) 이런 환자들은 간혹 LQTS로 
진단되기 이전에 간질로 판단되어 치료를 받기도 하는데6) 
질환을 모르는 상태에서 전신마취하에 수술을 받는 경우 
심실성 빈맥의 발생으로 치명적인 결과가 초래될 수 있
다.7,8)
  저자들은 인공와우 삽입술을 하는 LQTS 환자의 마취관
리를 경험하여 이를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 
증      례
  25세 여자환자(체중 48 kg, 키 163 cm)가 선천성 청력장
애로 인공와우 이식술을 받기 위해 입원하였다. 11세 때 달
리기 중 처음 실신한 이래 가슴통증, 심계항진 및 두통 등
의 전구증상에 이어 실신한 과거력이 10여 차례 있었으며 
18세 이후 그 빈도가 증가되어 정밀검사를 받았다. 염색체
는 46 XX로 정상 염색체를 가지고 있었으나 심전도상 QTc
가 608 ms로 연장되어 있고(Fig. 1A) 선천성 난청이 동반된 
Jervell과 Lange-Nielson 증후군으로 진단되었으며 그 이후 
propranolol 160 mg/day을 간헐적으로 복용해 왔다. 가족력상 
부모와 남동생은 정상이었으나 여동생이 동일한 질환을 가
지고 있었다.
  내과에 의뢰하여 수술하기 2주일 전부터 propranolol을 
240 mg/day로 증량시켜 복용하도록 하였다. 수술 전에 검사
한 심전도에서 QTc는 551 ms로 약물을 증량하기 전보다는 
QT간격이 짧았으나 정상보다는 여전히 연장되어 있었다(Fig. 
1B). 혈액검사상 혈색소가 8.8 g/dl로 철결핍성 빈혈로 진단
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  Long QT syndrome is characterized by syncope and fatal ventricular arrhythmia or fibrillation at an young age.  A 25-year-old 
female patient with congenital Long QT syndrome (Jervell and Lange-Nielsen syndrome) was scheduled for cochlea implantation 
due to congenital deafness.  During anesthetic induction, maintenance, and emergence of these patients, cardiac arrests have been 
reported, which may be due to asymmetrical adrenergic stimuli in the heart, especially in unrecognized cases.  Beta blocker is 
the first-line therapeutic drug for long QT syndrome.  However, there is a controversy with regard to which anesthetics are safe 
for the management of patients with long QT syndrome.  This case report describes an anesthetic management of a patient with 
congenital long QT syndrome who was treated with beta blocker.  (Korean J Anesthesiol 2004; 46: 743∼746)
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되어 철분을 보충시켰으며 그 외에 다른 이상 소견은 없었
다. 24시간 Holter 감시와 운동부하검사에서 QTc의 변화는 
없었고 심초음파에서도 정상소견을 나타냈다.
  수술 전날 환자를 방문하여 필담을 통해 전신마취와 수
술에 대해 설명하고 환자를 안심시켰다. 수술당일 morphine 
3 mg 근주로 마취전투약 하였으며 수술실로 이송했을 당시
엔 약간의 불안감을 보여 필담을 하면서 안정시켰다. 비침
습적 혈압계, 심전도, 맥박산소포화도 계측기를 부착하고 
마취준비를 하였으며 심전도의 기록을 위해 기록기를 연결
하였다. 마취유도전 혈압은 110/70 mmHg, 심박수는 분당 
75회였고 심전도 제 II 유도에서 QT간격은 이전의 심전도 
소견과 동일한 범위를 나타냈다. 마스크로 100% 산소를 3
분간 자발호흡하게 한 후 fentanyl 100 mcg을 정주하였으며 
목표농도 주입기(DiprifusorTM, Fresenius, Vial SA, France)를 
이용하여 propofol의 목표농도를 4 mcg/ml로 하여 1분 30초
의 bolus mode로 주입하고 vecuronium 4 mg을 정주한 후 기
관내 삽관하였다. 기관내 삽관 직후의 혈압은 120/80 mmHg, 
심박수는 분당 66회였으며 심전도상 QT간격은 마취유도전
과 차이가 없었다. 우측 요골동맥을 통해 지속적으로 동맥
혈압을 측정하였고 중심정맥압을 측정하고 유사시 빠른 약
물투여를 위해 우측 내경정맥으로 중심도관을 거치하였다. 
Propofol-TCI와 각각 50%의 산소 및 아산화질소로 마취를 
유지하였으며 호기말 이산화탄소분압이 30-35 mmHg로 유
지 되도록 조절환기 시켰다. 수술 중 혈압은 120-110/50-
80 mmHg, 심박수는 분당 55-75회로 안정적이었으며 동맥
혈 가스분석 값과 전해질 및 혈당치도 정상범위로 유지되
었다. 수술은 2시간 30분만에 종료되었으며 자발호흡을 회
복시킨 뒤 pyridostigmine 10 mg과 glycopyrrolate 0.2 mg을 
투여하여 근이완효과를 가역시키고 1% lidocaine 70 mg을 
정주한 후 발관하였다. 회복실에서 시행한 12-유도 심전도
에서 심박수는 분당 77회, QTc는 678 ms로 마취 전에 비해 
약간 연장되어 있었으나(Fig. 1C) 마취 전부터 회복실까지의 
전 과정동안 혈압이나 심박수 및 리듬의 변화는 없었다. 회
복실에 체류하는 동안 중등도의 오심을 호소하여 metoclo-
pramide 10 mg을 투여하였으며 곧 증상이 호전되었다. 병실
체류동안에도 propranolol을 하루 240 mg씩 투여하였으며 환
자의 혈역학적 상태는 안정된 범위를 보였고 특별한 합병
증 없이 술 후 닷새째에 퇴원하였다. 
고      찰
  본 환자는 CLQTS로 진단된 이래 베타차단체 투여로 증
상이 잘 조절되어 오고 있었다.
  원인불명의 LQTS은 반복적인 실신이 특징이며 여자에 
흔하고 돌연사, 특히 영아돌연사 증후군의 원인중 하나로도 
여겨지고 있다.1,9) 지난 10여 년간 나트륨과 칼륨 전달에 관
여되는 유전적 결손의 형태인 여섯 가지 종류의 LQTS가 
밝혀졌으며 칼륨 통로에 관계된 염색체 11이나 7에 결손이 
있는 경우가 대부분을 차지한다고 한다.10) 이들 질환에서는 
실신, 경련, 또는 사망의 원인이 되는 악성 심실성 빈맥이
나 세동 등 여러 형태의 부정맥도 발생될 수 있다. 
  일단 CLQTS로 진단되면 베타차단제가 가장 기본적인 치
료약제이지만 LQT 3에서는 QT간격을 더 연장시키므로 심
장 조율(cardiac pacing)이 유용한 경우도 있다.11) 또한 좌측 
성상신경절 차단으로 급성 반응성 부정맥의 발현이 치료되
기도 하며12,13) 마그네슘 정주가 효과적이라는 보고도 있
다.14) 
  CLQTS는 그 빈도가 매우 낮아 마취관리에 대한 충분한 
경험적 자료가 부족하며 어떠한 약제의 사용이 안전한지에 
대하여는 논란이 있다. 술 전 진단되지 않은 LQTS가 있는 
경우 마취유도나 수술중 돌연한 심실성 부정맥과 심장마비
가 발생될 수 있으며 응급처치에 잘 반응하지 않고 사망할 
수도 있다.7,8) 이 질환이 진단된 경우엔 QTc나 심박수가 감
소되지 않더라도 수술당일까지 베타 차단제를 지속적으로 
투여해야 하며 수술전 처치로 환자의 불안이나 공포로 인
한 교감신경계의 흥분을 억제시켜야 한다.15) 흡입마취제로
는 halothane이 isoflurane보다 QTc를 더 짧게 하기 때문에 
LQTS에서는 halothane이 더 안전하다고 보고되었으나16) 카
테콜아민의 증가가 있는 경우 halothane이 부정맥을 유발하
므로 적절하지 못하며 오히려 N2O와 isoflurane혹은 enflurane의 
병용이 더 적합하다는 주장도 있다.17) 그러나 Reich 등은18) 
N2O의 병용 없이 고용량의 마약성 진통제의 사용이 더 안
전하다고 하였다. 한편 Azzolini 등은19) Jewell과 Lange-Nielson
증후군에서, Michaloudis 등은20) 원인불명의 QT 및 QTc연장 
Fig. 1. Electrocardiography in the preoperative lead II rhythm strip, 
(A) before propranolol administration (75 BPM, QTc= 608 ms1/2), 
(B) after propranolol administration (59 BPM, QTc= 551 ms1/2), 
(C) at recovery room (77 BPM, QTc= 678 ms1/2).
A
B
C
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증후군에서, propofol이 QT간격에 영향을 덜 주거나 간격을 
더 단축시켰다고 보고하고 있다. 
  Propofol은 L-형 칼슘 통로 차단효과를 가지며 이로 인해 
심근에서 감소 수축력 효과가 있는 것으로 설명되는데21-23) 
최근 de Ruijiter 등은24) in vitro에서 조율 빈도를 다르게 하
는 경우 촉진 수축력 효과도 나타났으며 감소와 촉진 효과
가 상쇄되어 net effect가 나타나는 것이라고 추정하고 있다. 
그러나 심전도상 QTc에 대한 영향에는 여전히 논란이 있
다. 마취유도시 propofol이 thiopental에 비해 QTc에 영향을 
덜 주거나25,26) QTc를 단축시킨다는 주장이 있으나27) 오히려 
thiopental보다 QTc를 연장시키고 서맥과 부정맥을 잘 유발
한다는 보고도 있다.28) Kleinsasser 등은29) sevoflurane에 의한 
QTc의 연장을 propofol사용으로 역전시켰다고 하여 선천성 
LQTS나 마취중의 QT간격의 연장시 propofol이 대체 마취제
로 유용하다고 주장하고 있다. 그러나 sevoflurane사용 후 나
타난 QT간격의 연장이 sevoflurane사용을 중지하고 propofol
을 투여한지 15분만에 역전되었으므로 이것이 propofol의 사
용에 기인한 것인지 sevoflurane의 투여 중지 및 제거에 따
라 역전된 것인지는 불분명하다.
  Katz 등은30) LQTS의 경우 수술 전에 약물치료로 증상이 
조절되는 환자들의 경우는 대개 수술 중 무사히 지나갔으
나 치료가 잘 안되거나 치료를 하지 않던 환자들은 치명적
인 부정맥이 발생되는 경우가 많았다고 하여 증상이 잘 조
절되지 않으면 어떠한 마취제와 마취방법을 사용하던 간에 
부정맥이 발생되기 쉬우므로 주의할 것을 경고하고 있다. 
본 증례의 경우에도 마취제로 propofol을 사용한 것보다는 
평상시 약물치료로 증상이 잘 조절되었던 것이 마취 중 안
정적 혈역학적 상태를 얻을 수 있었던 주요 요인으로 여겨
지며 술 전 방문 시 필담을 통해 환자와 의사간에 유대관
계를 형성하고 전투약으로 불안감을 줄이고 최대한의 안정
을 취하도록 한 것도 도움이 되었을 것으로 생각된다. 
  결론적으로 CLQTS의 전신마취에 있어서는 술 전 치료로 
증상이 잘 조절되었는지가 가장 중요하다. 조절이 잘 안되
거나 치료를 하지 않던 환자들에서 전신마취 하 수술이 필
요한 경우엔 항상 치명적인 부정맥의 발생가능성을 염두에 
두어야 하며 수술 전 베타차단제를 투여하여야 한다. 응급
수술 경우엔 좌측 성상신경절차단이 도움이 될 수도 있으
며 전신마취 전까지 베타 차단제의 투여를 지속해야 한다. 
또한 술 전에 환자를 최대한으로 안정시켜야 하며 술후의 
통증관리도 불안감이나 통증으로 인한 카테콜아민의 분비
를 줄이는데 도움이 될 것으로 생각된다. 만일 마취중에 부
정맥(심실성 빈맥, torsa de pointes 등)이 발생되는 경우엔 
lidocaine이나 마그네슘의 정주, 심장 조율, 심하면 전기적 
제세동을 고려해야 할 것이다. 
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